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Resumen

Introduccién: Los sindromes mieloproliferativos (SMP) son un grupo de neoplasias hematol 6gicas que
incluye la policitemiavera (PV), trombocitemia esencial (TE) y fibrosis medular agnogénica (FMA). Estos
SMP evolucionan hacialamielofibrosis con metaplasia mieloide (MMM) en lafase avanzada de la
enfermedad. Desde hace afios se conoce la asociacion de hipertension pulmonar (HTP) e insuficiencia
cardiaca con los SMP. Como causas posibles, se han propuesto la ocupacién vascular pulmonar por tejido
mieloide, la enfermedad tromboembdlicay laliberacion de citokinas vasoactivas, aungue la clasificacion
actual (Dana Point 2008) incluye laHTP asociadaa SMP entre |as de causa incierta. Nuestro objetivo fue
estudiar la presenciay mecanismos de laHTP e IC en pacientes con SMP en fase de MMM.

M étodos. Estudiamos una serie de pacientes con MMM Yy datos ecocardiogréficos de HTP con cateterismo
derecho completo y gammagrafia tras administracion intraarterial en aorta descendente de macroagregados
de abumina marcados con tecnecio99.

Resultados: En los afios 2009-2011 estudiamos 5 pacientes consecutivos con MMM (4 varones, edad 50-
68 anos, 2 con PV, 2 TEy 1 FMA, todos ellos con mutacion del gen JAK, fibrosis en la biopsia de médula
Oseay visceromegalias tipicas del cuadro hematol 6gico). Los valores de NTproBNP fueron de 3.960 +

1.823 pg/ml (rango, 528-5.700). En el ecocardiograma, todos presentaban presion sistolica pulmonar
elevada, con media 63 £ 14 mmHg y rango 40-80 mmHg. L as cavidades izquierdas eran normales. Los
hallazgos del cateterismo cardiaco de los 5 pacientes se muestran en latabla. Tras descartar causas conocidas
parael cuadro de alto gasto cardiaco, se realizé gammagrafia tras administracién de macroagregados de
alblimina en aorta toracica descendente. En todos |0s casos se encontrd paso de macroagregados hasta el
lecho capilar pulmonar (4,6-10% de actividad), hallazgo diagnéstico de la presencia de microfistulas en
territorio infradiafragmatico.

Conclusiones: LaHTP asociadaalos SMP en fase de MMM parece corresponder a un cuadro de alto gasto
cardiaco por microfistulas, sin que exista elevacion importante de | as resistencias pulmonares en la mayoria
de los casos. Este hallazgo tiene gran importancia terapéutica, pues contraindicala utilizacion de
vasodilatadores pulmonares, que pueden agravar la situacion hemodinamica.



